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Hemangioendothelioma is a recently described uncommon vascular neoplasm, characterized by epithe-
lioid tumor cells and borderline biologic behavior. Its histological features and clinical behavior are 
intermediate between those of hemangioma and angiosarcoma. Its four principal sites of occurrence are the 
soft tissue, liver, lung and bone. Its intracranial occurrence is extreamly rare. We report a case of primary 
cerebral hemangioendothelioma in a 29-year-old male patient 
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서     론 
 
혈관 내피세포종은 1982년에 Weiss 등10)이 연조직에서 
처음으로 보고하 다. 이 종양은 내피세포 기원의 중등도 악
성을 특징으로 하며, 비교적 예후가 좋은 매우 드문 종양이
다. 대부분 연조직에서 보고되었으며 간, 폐, 골조직, 종격동, 
림프절과 위장관에서도 보고되고 있다. 1986년에 Kepes 
등3)이 처음으로 성인 남자에서 두개강내 왼쪽 측두엽 부위 
경막외에 위치한 경우와 왼쪽 측두엽부위 뇌실질내에 위치한 
경우를 보고하 으며 지금까지 보고된 경우가 매우 드물어 
임상 양상, 치료 방법과 예후에 대한 이해가 부족한 상태이
다. 이에 저자들은 원발성 두개강내 혈관 내피세포종을 경
험하 기에 문헌 고찰과 함께 보고하고자 한다.  
 
증     례 
 
29세 남자 환자로서 약 8개월 전부터 점차 증가되는 두통
과 시야감소가 있다가 최근 구토 증세가 심해져 내원하 다. 
과거력상 특이 소견 없었으며, 흉부 방사선 검사와 간 초음
파 검사 결과는 정상이었다. 내원 당시 신경학적 검사상 좌
측 부전 마비가 G4 정도 있었으며 좌측 동측성 상사분 반맹
이 있었다.  
방사선학적 검사：뇌 자기 공명 상(magnetic resonance 
imaging)에서 우측 후두엽 부위에 6×3×4cm3 크기의 낭성
부위와 고형부위로 이루어졌으며, 정맥동 교회(tocular hero-
phili)를 침범한 종양이 관찰되었다. 종양의 낭성부위는 T1 
강조 상에서 저강도 신호, T2강조 상에서는 고강도 신
호로 보 고, 고형부위는 T1 강조 상과 T2강조 상에서 
불균질한 신호강도를 보이며 강하게 조  증강이 되었다. 종
양은 기저부를 경막과 대뇌겸에 두고있으며, 인접한 후두엽
의 회백질 경계부가 종양에 의해 안쪽으로 압박되어 있고 인
접한 뇌백질은 다른 축내 종양에 비해 부종이 적어 축외 종
양으로 보 다(Fig. 1).  
뇌혈관 촬 술 및 색전술：우측 외경동맥 촬 시 우측 상행 
구개동맥의 신경 수막 분지(neuromeningeal branch)에서 
종양 채색(tumor staining)이 되었다(Fig. 2A). 우측 추골동
맥 촬 시 후수막분지(posterior meningeal branch)에서 공
급되는 지연성 종양 채색이 보 다(Fig. 2B). 우측 상행 구
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particle)로 종양색전술을 시행하 다.  
수술 소견：수술은 좌측 측와위 자세로 하 다. 종양은 경
막과 대뇌겸에 붙어 있었으며, 낭성 부위와 고형부위로 이루
어진 축외 종양이었다. 고형부위는 혈관이 발달해 있었으며, 
단단하지 않았고, 일부는 정맥동 교회(tocular herophili)를 
침범하고 있었다. 낭성 부위내에서 노란색을 띤 액체가 나왔
다. 정맥동 교회를 침범한 부분은 완전히 제거하지 못했다.  
병리학 소견：현미경 검사상 풍부한 혈관이 있으며, 혈관 
내강내로 돌출하는 유두상 성장을 보이며(Fig. 3A), 종양은 
많은 수의 모세혈관 증식을 보이고 모세 혈관은 한 층의 내피 
세포로 피복되어 있다(Fig. 3B). 혈관 내피세포들은 Factor 
VIII에 양성 소견을 보 다. 세포 분열이나 핵의 다형성, 국소
괴사는 관찰되지 않았다.  
수술후 경과：수술 후 두통과 구토증세가 완화되었고 좌
측 동측성 상사분 반맹과 좌측 부전 마비도 호전되었다. 수술 
1개월 후 총 5940cGy(180cGy * 33 fraction)의 방사선 치
료를 받았으며, 수술 후 11개월이 지난 현재까지 신경학적 증
세 변화와 방사선학적 재발 소견은 없으며 계속 외래 추적 관
찰중이다(Fig. 4).  
 
고     찰 
 
혈관 내피세포종은 혈관종과 혈관 육종사이의 중등도 악성
Fig. 1. Axial T2-weighted MR image showing a large mixed(iso- 
to hyperintense) signal mass invading torcular herophili with a 
large cystic portion(A). Pre-(B) and postcontrast(C) axial T1-
weighted MR images showing a mixed(hypo- to isointense) 
signal mass with strong enhancement. 
Fig. 2. A：Right external carotid angiogram, arterial phase,
oblique view, demonstrating the enlarged neuromenigeal br-
anch from the ascending pharyngeal artery supplying tumor
mass. After superselection of neuromeningeal branch from
ascending pharyngeal artery, embolization is performed with
polyvinyl alcohol particle. B：Right vertebral angiogram, mid-
arterial phase, oblique view, showing ennlarged posterior





Fig. 4. A：Six days after surgery, postcontrast axial T1-weighted
MR image showing abnormal enhancing lesion invading tor-
cula herophili. B：Seven months after radiation theraphy, pos-
tcontrast axial T1-weighted MR image dose not show abnormal
enhancing lesion. 
Fig. 3. A：Papillary structures growing into the vascular lumen
(H & E, × 200). B：Proliferating papillary structures surrounding
capillary sized vascular lumens. The vascular lumens are lined
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을 갖는 드문 혈관성 종양이다1,10). 1982년에 Weiss 등10)이 
연조직에서 발생한 종양을 처음으로 보고한 이후 점차 보고
가 증가하고 있다. 대부분은 연조직에서 보고되고 있으며 간, 
폐, 골조직에서도 보고되었다. 1986년에 Kepes 등3)이 처음
으로 성인 남자에서 두개강내 발생한 종양을 보고하 는데, 
왼쪽 측두엽부위 경막외에 위치한 1예와 왼쪽 측두엽부위 
뇌실질내에 위치한 1예 다. 이후 지금까지 두개강내에 보고
된 경우는 드물었다(Table 1). Nora와 Weiss 등은 혈관 내
피세포종을 네가지 형으로 구분하 는데, 상피 모양형(epith-
elioid), 방추세포형(spindle cell), 맥관내 맥관내피종형(en-
dovascular angioendothelioma)과 카포시형(Kaposi form)
이다4,10). 두개강내 발생한 경우는 모두 상피 모양형(epithe-
lioid)이었다6).  
 혈관 내피세포종은 혈관종, 혈관 육종과 임상 양상, 조직학
적인 면에서 구분된다. 혈관종은 잘 형성된 혈관 구조를 가
지며, 단층의 내피세포로 구성된 내강을 형성하며 방추형 세
포와 혈관 내피세포 부분이 적다. 혈관 육종은 매우 불규칙한 
혈관성 또는 동모양(sinusoid)의 구조를 가지며, 핵의 다형
성, 조직 괴사와 세포 분열 정도가 심하다. 혈관 내피세포종은 
혈관종에 비해 혈관 구조가 보다 원시적이고 공포(vacuole)
라는 작은 세포내 내강을 가지며 내강외 세포 도가 증가해 
있으며 핵의 다형성이 적고 세포 분열이 없거나 적다1,2,6,7,9). 
종양의 기질은 점액질이 풍부하여 다량의 황산화 산성 점액 
다당류(sulfated acid mucopolysaccharide)를 함유하며 al-
cian blue에 강하게 염색이 되는데, 이는 종양 세포가 혈관벽
의 무형질(ground substance)과 유사한 황산화 산성 점액
(sulfated acid mucin)을 생산하는 성질을 나타낸다1,2). 전
자 현미경 소견은 혈관 내피세포 분화의 특징을 보이는데, 
종양 세포내 내강 형성, 잘 발달된 함몰된 기저판(basal la-
mina), 연접 부착(junctional attachments), 포음 소포(pin-
ocytotic vesicles), 미세 융모(microvili)로 이루어진 세포
질내 공포(vacuole)를 특징으로 한다1,2,4). 두개강내 혈관 기
원 종양을 감별할 때 면역 조직 화학 검사가 중요하다. 혈관
종, 혈관 내피종과 혈관 육종은 Factor VIII, Ulex europa-
eus agglutinin에 양성 소견을 보인다. 최근의 보고에 의하면 
혈관 내피세포종은 CD31 또는 CD34에도 양성 소견을 보인
다1,2,4,7,6). 감별해야 할 질환으로 혈관주위세포종(hemangio-
pericytoma)도 있는데, 혈관 내피세포종보다 세포 도가 높
아 빽빽히 모여있으며, Factor VIII, cytokeratin과 epithelial 
membrane antigen에 음성이면서 vimentin에는 양성이다2,6).  
뇌 자기 공명 상 검사상 경막내와 경막외에 모두 발생할 
수 있고, 보통 T1 강조 상에서 피질과 동등한 신호 강도를, 
T2강조 상에서 피질보다 고신호 강도를 보이며 조 증강 
촬 에서 강하게 조 증강되어 혈관성 기원 종양에 합당한 소
견을 보인다. 부분적으로 석회화 소견과 낭성 소견이 관찰될 
수 있다. 뇌혈관 촬 술을 하여 급양 동맥(feeding artery)
이 관찰될 때는 색전술을 시행하는 것이 수술중 과다 출혈을 
예방할 수 있다7).  
혈관 내피세포종은 발생하는 위치에 따라 연령별, 성별 발
생 빈도수가 다양하다. 혈관종과 혈관 육종사이의 중등도 악
성도를 가지며, 임상 양상은 양성에서 악성까지 다양할 수 있
다. 조직학적 특징만으로 임상 양상을 예측하는 것은 어렵지
Table 1. Summary of intracranial hemangioendotheliomas 
Series Age(y-o) Sex Location Extra cranial Treatment Follow up 
Kepes et al.,1986 58 M Lt. T Liver C Liver metastasis 2 year later 
 74 M Lt. T - C not available 
Taratuto et al., 1988  4 M Rt. P - C/S Tumor stable 1-year F/U 
Chow et al.,1992 4/12 M Rt. F-P - C/S Tumor stable 2-year F/U 
Hurley et al., 1994 23 F Lt. P Heart liver C/T 5-year F/U, no recurrence 
Puca et al., 1996 27 M Rt. T - C/T+RT 5-year F/U, no recurrence 
Nora et al., 1996 28 F Rt. F - C/T 30-month F/U, no recurrence 
 62 M Lt. F - C/T 1-year F/U, no recurrence 
Tammam et al., 1997  4 M Lt. CPA - C/S+RT 2-year F/U, no recurrence 
Chen et al., 1997  7 F Rt. T - C/T 5-year F/U, no recurrence 
 3/12 M CMJ - C/S+IFN-α 5-year F/U, tumor decreased 
Phookan et al., 1998 36 F Rt. CS - C/T 4-month F/U, no recurrence 
Palmieri et al., 2000 20 F Bifrontal Bone C/S+IFN-α 30-month F/U, no recurrence bone pain decreased 
Tancredi et al., 2000 20 F Bifrontal Bone C/S+IFN-α 3-year F/U, partial regression bone pain decreased 
C：craniotomy,  S：subtotal resection,  T：total resection,  F：frontal,  T：temporal,   
P：parietal,  CPA：cerebellopontine angle,  CS：ca-vernous sinus,  CMJ：cervicomedullary junction,  IFN：interferon, 
RT：radiotheraphy,  Lt：left,  Rt：right,  y-o：year-old, 
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만 핵의 다형성이 있고, 세포 분열이 증가되어 있으면 악성 
양상을 띤다는 것을 예측할 수 있다6). Weiss 등이 보고한 바
에 따르면 연조직에서 발생한 혈관 내피세포종은 31%에서 
전이를 하 고, 13%에서 국소 재발을 하 고, 4년 내에 13%
의 사망률을 보 다10). 예후는 발생부위, 전이 여부, 조직학적 
특징과 관련이 있다고 보았다. 중추 신경계 이 외에서 발생
한 혈관 내피세포종을 치료할 때 수술적 완전절제가 원칙이었
다9). 그러나 조직학적으로 악성일 때, 즉 핵의 다형성이 많고 
세포 분열 정도가 심하고 조직괴사 소견이 있을 때는 예후가 
좋지 않기 때문에 전절제술 후 방사선 치료와 항암 화학요법
을 추가로 하는 것이 추천되기도 했다. 하지만 수술적 절제술 
후 방사선 치료와 항암 화학 요법의 이점에 대한 충분한 보고
는 없는 상태이다7).  
현재까지 두개강내 발생한 경우는 매우 드물었기 때문에 
임상 양상, 치료 방법과 예후에 대하여 잘 알려지지 않았지만 
두개강내에 발생한 경우도 다른 부위에 발생한 경우와 비슷
한 임상 양상을 가질 것이라 추측된다. 두개강내에 발생한 
종양을 수술적절제 후 국소 재발한 보고가 있으며1), 원발성 
두개강내 혈관내피종을 수술적 절제 후 다른 부위에서 혈관 
내피 세포종이 발생했던 보고3)가 있다. 후자의 경우는 혈관 
내피세포종이 전이를 한 것인지, 여러 기관에 다발적으로 원
발성으로 발생하는 지는 확실하지 않다. 두개강내에 발생했을 
때 주로 수술적 전절제술을 하 으며 추가로 방사선 치료와 
항암 화학요법을 하지는 않았었다6). 하지만 1996년에 Puca 
등7)은 27세 남자 환자에서 수술적 전절제술을 하고 1개월이 
지난 후에 55Gy의 방사선 치료를 한 경우를 보고하 다. 보
고에 의하면, interferon-alpha는 내피세포의 운동성(mo-
tility)을 감소시킴으로써 혈관 생성억제 효과(antiangiogenic 
effect)를 가진다2,5). 이러한 작용을 이용하여 1997년에 Chen 
등2)은 3개월된 여아에서 수술적 부분절제술을 한 후에 inter-
feron-alpha-2a를 사용한 결과 남은 종양의 크기가 감소하
다고 보고하 다. 2000년에 Palmieri 등5)은 골통증이 심
한 다발성 골전이가 있는 20세 환자에서 수술적 절제술 후
에 interferon-alpha를 사용한 후에 골통증이 없어지고 30
개월 이상 골전이가 없었다고 보고하 다. 이처럼 두개강내 
발생한 혈관 내피세포종도 부분 절제술을 한 경우, 국소 재발 
가능성이 있는 경우와 전이가 있는 경우는 수술적 절제술 후
에 추가로 방사선 치료와 항암 화학 요법을 하는 것이 도움이 
될 것이다.  
저자들도 두개강내 발생한 혈관 내피세포종을 처음 수술할 
때 정맥동 교회(torcular herophili)를 침범한 부분은 완전히 
제거하지 못했으며, 수술 후 1개월이 지나서 우측 후두엽에 
5940cGy의 방사선 치료를 하 고, 수술한지 10개월 후 촬
한 뇌 자기 공명 상에서 남은 종양이 없어진 소견을 보
다. 예후를 결정할 만큼 추적 기간이 길지는 않지만 수술 후 
11개월이 지난 현재까지 신경학적 증세 변화와 방사선학적 
재발소견은 없는 상태이다(Fig. 4).  
 
결     론 
 
두개강내 발생한 혈관 내피세포종은 매우 드물며, 임상 양
상, 치료 방법과 예후에 대하여 아직 명확하게 알려지지 않은 
상태이다. 처음 수술할 때 전절제술을 시행하는 것이 매우 중
요하며, 부분 절제했을 때와 전이가 있을 때 추가로 방사선 
치료 또는 항암 화학 요법을 하는 것이 예후에 좋은 향을 
미칠 것이라 판단된다. 하지만 현재까지 방사선 치료와 항암 
화학 요법에 대한 효과가 명확히 보고된 적이 없기 때문에 많
은 임상 경험과 장기적인 경과 관찰이 필요하다. 
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